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des patients atteints de maladie neuromusculaire lentement progressive à
prédominance motrice.
Patientss et méthode.– Inclusions consécutives de patients neuromusculaires
consultant dans les centres de référence de Reims, Dijon et Besançon de 2004 à
2007. Administration du DHP à deux reprises, à 15 jours d’intervalle. Collecte
des données socio-démographiques. Analyses statistiques à l’aide du logiciel
SAS 9.3.
Résultats.– Cent trente-neuf patients ont été inclus. L’acceptabilité du DHP est
excellente avec un taux de remplissage proche de 100 %. La recherche d’effet
plancher et plafond montre une inadaptation de la dimension incapacité dans
cette population (82 % des réponses dans le score plancher). La fiabilité du DHP
est bonne avec une cohérence interne correcte (Cronbach entre 0,53 et 0,73),
hormis pour la dimension santé sociale (0,40), et une reproductibilité
satisfaisante (ICC entre 0,59 et 0,83). La validité concurrente avec le SF-
36 est bonne. Enfin les dimensions anxiété et dépression possèdent des
propriétés discriminantes satisfaisantes permettant de distinguer les personnes
avec un score de Barthel inférieur ou supérieur à 40.
Discussion.– Le DHP est adapté et valide pour des patients atteints de maladie
neuromusculaire, avec des réserves sur les dimensions de santé sociale et
d’incapacité. Les dimensions anxiété et dépression ont un intérêt tout particulier
et il sera intéressant de les comparer à l’échelle HADS.
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Objectifs.– Alors que la rééducation est proposé depuis longtemps pour
améliorer l’équilibre chez les patients atteints d’une neuropathie mixte
sensitivo-motrice, aucune étude n’a été effectuée pour caractériser la
neuropathie sensitive pure et son amélioration à la suite d’un programme de
rééducation spécifique.
Patients et méthode.– Un programme de rééducation incluant des stimulations
sensorielles du pied, de l’équilibre et de la marche avec une vision limitée a été
suivie par 30 patients atteints de neuropathie ataxique, afin de stimuler la
compensation multi-sensorielle dans une étude contrôlée. Le degré d’ataxie a
été évalué par un score pallesthésique. L’évaluation des patients et les sujets
sains a été réalisée avec des tests cliniques (Berg Balance Scale, Functional
Reach Test et Timed up and Go test) et des tests instrumentaux pour l’équilibre
(plateforme de force) et la marche (Locometre).
Résultats.– Tous les patients présentaient des déficiences dans les paramètres de
l’équilibre et de la marche par rapport aux valeurs du groupe témoin. Un score
pallesthésique élevé était corrélé avec une instabilité accrue en position debout
avec les yeux ouverts sur une surface dure. À la fin du programme de
rééducation, des changements significatifs ont été observés dans le contrôle de
l’équilibre évalué à l’aide des trois tests cliniques (test de Wilcoxon, p < 0,001).
Une tendance à la réduction du signe de Romberg a été remarquée alors que des
gains limités ont été observés dans les autres paramètres de l’équilibre et de la
marche. L’âge induisait quelques limitations dans les paramètres de l’équilibre
et de la marche, mais n’a eu aucun effet sur les résultats de la rééducation.
Discussion.– Ces résultats montrent que les patients ataxiques sont perturbés
dans la régulation de l’équilibre et de la marche, mais peuvent améliorer leurs
paramètres cliniques après une rééducation basée sur une approche multi-
sensorielle. Ce travail confirme que la rééducation de l’équilibre et de la marche
doit être recommandée dans l’approche non pharmacologique de la neuropathie
ataxique avec un effet positif à court terme sur les paramètres d’équilibre
dynamique, sans limitation due à l’âge ou au degré de déficit sensitif.
Pour en savoir plus
Missaoui B, Thoumie P. (2013) sous presse.
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Objectif .– La dystrophie musculaire fascio-scapulo-humérale (FSH) est la
troisième myopathie héréditaire en terme de fréquence. Une des plaintes des
patients est le trouble de la marche et de l’équilibre pour lequel se pose la
question de la rééducation.
L’objectif de cette étude est d’évaluer les effets d’un programme de rééducation
en termes d’équilibre, de marche et de force musculaire sur des patients atteints
de myopathie FSH.
Patients, matériel et méthode.– C’est une analyse rétrospective de patients
atteints de FSH ayant bénéficié d’un programme de rééducation en hôpital de
jour (Rothschild, Paris) entre 2010 et 2013. Chaque patient a bénéficié de
20 séances alternant deux et trois demi-journées par semaine avec de la
kinésithérapie (renforcement musculaire, équilibre sur plateau instable,
endurance), balnéothérapie et ergothérapie. L’évaluation des performances
se fait sur des critères cliniques (BBS, FRT, TUG) et instrumentaux des
paramètres d’équilibre sur plateforme stabilométrique, de la marche
(Locomètre1) et de la force musculaire des muscles stabilisateurs des genoux
en isocinétisme en mode concentrique à 608 par seconde avant et après la
rééducation.
Résultats.– Vingt-quatre patients (neuf femmes et 15 hommes âgés de 21 à
70 ans) atteints de myopathie FSH ont été inclus dans l’étude. Après
rééducation, on observe une amélioration significative des paramètres de
l’équilibre clinique : BBS (51,7 à 54,3 p = 0,001), FRT (17,9 à 24,7 cm
p < 0,0001), TUG (9,5 à 7,9 s p < 0,0001) ; de la vitesse de marche spontanée
(3,14 à 3,43 km/h p = 0,015) et de la force musculaire (quadriceps
minimum + 29,7 %, ischiojambiers minimum + 28,8 % et dominant +6 %,
p < 0,05).
Aucun gain n’est observé pour les paramètres stabilométrique, la vitesse de
marche rapide et la force musculaire du quadriceps dominant.
Conclusion.– Une rééducation intensive chez des patients atteints de myopathie
FSH améliore une partie des paramètres de marche et d’équilibre. Les
perspectives de cette étude seraient d’évaluer le maintien à moyen terme des
capacités acquises ainsi que l’efficacité de la rééducation sur la fréquence des
chutes.
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Objectif .– Déterminer l’efficacité et la sécurité du traitement par immunoglo-
bulines par voie intraveineuse dans le syndrome post-polio, par le biais d’une
étude clinique ouverte.
Patients.– Un total de onze patients, six hommes et cinq femmes, d’âge moyen
61 ans (43 à 72 ans), avec un diagnostic de syndrome post-polio établi selon les
critères de Halstead et Rossi, ont été inclus dans l’étude de juillet 2009 à
décembre 2012.
Méthodes.– Les patients ont reçu les immunoglobulines intraveineuses sous la
forme de tégéline à la dose de 0,4 mg/kg par jour, pendant cinq jours consécutifs
chaque mois pendant trois à quatre mois. La douleur mesurée par l’échelle
visuelle analogique, la force musculaire mesurée par le testing manuel et par le
couple de force maximum selon le dynamomètre Con-Trex, et les capacités de
marche mesurées par le test des six minutes et la vitesse de marche sur dix
mètres, ont été notées avant et après traitement.
Résultats.– Huit patients (73 %) ont amélioré tous les paramètres de façon
significative, deux patients (18 %) ont ressenti une amélioration non
objectivable par les mesures instrumentales, et deux patients (18 %) n’ont
vu aucune modification. Ces derniers sont les seuls patients qui ne présentaient
pas de douleur.
Discussion.– Ces données semblent confirmer que les immunoglobulines par
voie intraveineuse sont un traitement efficace et sans risque du syndrome post-
polio, surtout si la douleur est un des symptômes principaux [1]. Étant donné
qu’un effet placebo ne peut être exclu, une étude contrôlée randomisée en
double aveugle est nécessaire pour confirmer ce résultat préliminaire.
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Objectifs.– Analyse spatio-temporelle et cinématique de la marche chez des
sujets atteints de dystrophie myotonique de type 1 ou Maladie de Steinert.
Matériels.– L’analyse cinématique de la marche a été effectuée à l’aide d’un
système de capture vidéographique (Sony1), d’un système optoélectronique de
reconstruction du mouvement en 3D (Vicon1 + Worstation1 + Bodybuider1)
et d’un logiciel d’Analyse Quantifiée de la Marche (Polygon1).
Patients.– Six patients (trois femmes et trois hommes) atteints de dystrophie
myotonique de type 1, suivis en consultation au sein du centre de référence des
maladies neuromusculaires du CHU de Reims (Champagne Ardenne, France) et
six adultes en bonne santé (trois femmes et trois hommes).
Méthodes.– Tous les sujets sont amenés à déambuler sur une longueur de six
mètres à allure spontanée. Des paramètres spatio-temporels (vitesse, cadence
et longueur du pas), ainsi que des paramètres cinématiques (3D des
articulations de la hanche, du genou, et de la cheville) sont comparés à
ceux d’une population exempte d’atteintes musculaires. Dans la même
perspective, la cinématique de la marche des patients est comparée à celle
d’une population saine.
Résultats.– Concernant les paramètres spatio-temporels : la cadence du pas est
supérieure, la longueur du pas est diminuée, et la vitesse du pas semble ralentie
par rapport à celle de la population de référence (p < 0,05). Quant aux données
cinématiques, une augmentation des amplitudes d’antéversion du bassin de
même en inclinaison et en rotation a été observée (p < 0,05) ; pour la hanche :
augmentation des amplitudes d’extension, d’abduction, pour la cheville :
augmentation des amplitudes de flexion-extension, pour le pied : augmentation
des amplitudes de rotation.
Discussion.– L’observation spatio-temporelle met en lumière des résultats qui
pourraient être en lien avec des risques de chutes. Pour les données
cinématiques, il se dégage des tendances pouvant être en relation avec des
insuffisances musculaires, c’est-à-dire une augmentation des amplitudes
d’abduction-adduction pouvant évoquer une insuffisance des stabilisateurs
de la hanche, ou augmentation de l’extension de la hanche pouvant évoquer un
pas postérieur accentué [1,2].
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Objective.– Respiratory management of neuromuscular disease (NMD) has
evolved from no treatment and inevitable respiratory failure (RF) to intubation/
tracheostomy and death commonly from the invasive management, to the use of
up to continuous noninvasive intermittent positive pressure ventilatory support
(CNVS) to avert RF and to permit the extubation of ‘‘unweanable’’ patients
without tracheostomy. An international panel experienced was charged by the
69th Congress of the Mexican Society of Pulmonologists and Thoracic
Surgeons to analyze changing respiratory management trends.
Design.– NMD respiratory consensuses and reviews were identified from
PubMed. Individual respiratory interventions were identified and their
importance established as well as utilization patterns over time. The panel
made recommendations for achieving prolonged survival by CNVS.
Results.– Fifty publications since 1993 were identified. Continuous positive
airway pressure (CPAP), oxygen therapy, bi-level PAP used at both low and high
spans, air stacking, manually assisted coughing, low pressure (< 35) and high
pressure ( 40 cmH2O) mechanically assisted coughing (MAC), noninvasive
positive pressure ventilation (NIV) part-time (23 hours/day) (CNVS), extuba-
tion and decanulation of ventilator dependent patients to CNVS, and oximetry
feedback for NIV and MAC were identified. All noted interventions are being
used with increasing frequency and were unanimously recommended to achieve
CNVS with the exception of supplemental oxygen and CPAP which are being
used less and were not recommended for this population. Seven hundred and
sixty one CNVS patients with Duchenne, ALS, and SMA type 1 were identified
from 19 centers in 16 countries.
Conclusions.– CNVS and extubation of unweanable patients to CNVS are being
increasingly used to prolong life while avoiding invasive interfaces.
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